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1はじめに
　血友病患者が自分自身、もしくは家族により血液凝
固因子製剤の補充療法を行うことを家庭療法、あるい
は自己注射療法という。日本の血友病治療では、1983
年に自己注射療法（家庭療法）が当時の厚生省により
正式に認可され、導入したことによって、1）社会的活
動の拡大：学校での行事（遠足・運動会など）への参
加、体育の授業への参加、友人との交際、旅行などの活
動の幅の広がり2）製剤の消費量の減少：導入直後の
消費量は一時的に増加するが、関節症が次第に軽快す
るに従って減少していく　3）定期補充療法の実施可
能：出血を防いで運動に積極的に参加することで、骨
の発育を促し、関節を守る筋肉を鍛えることが可能
4）費用の削減：通院にかかる費用を削減、入院回数
も著しく滅少、といった生活の質を改善できるように
もなった。そして凝固因子製剤による早期止血や定期
注射により、患者の社会生活への適応性の向上と早期
治療による慢性関節障害の発生防止などが期待され
た。
　しかし、出血時の補充療法だけでは重症型血友病患
者の関節症を阻止することはできない。北欧、英国な
どでは乳幼児期から定期補充療法を行うことにより、
重症型を軽症化させ、あきらかな外傷がなく出血する
非外傷性関節出血を未然に防ぎ、関節症を阻止する治
療法が試行されている。
　本研究は、本国で約20年が経過した血友病自己注射
療法の、慢性関節障害の発生に対する長期的効果を評
価することを目的とした。
II用語の定義
1．血友病　：血液凝固第㎜因子、D（因子が低下して
　　　　　　いるために出血傾向をきたす疾患
2．重症型血友病：第二因子、IX因子が1％未満の血
　　　　　　　　友病
3．補充療法：欠乏した因子を静脈内注射により補充
　　　　　　すること
4．定期補充療法：定期的な注射により、凝固因子レ
　　　　　　　　ベルを自然出血を起こさない程度
　　　　　　　　に保つことにより出血を防止する
　　　　　　　　投与方法
皿方法
1．対象患者
　2000年10月から11月に東京医科大学病院臨床検査
　医学科の外来へ受診した血友病患者のうち、同意
　が得られた者：56名（血友病A　43名　血友病B
　13名）
2、調査方法
　自己記載方式の調査票（資料1）を用い集計した。
3．調査内容
　1）自己注射の実施の有無
　2）自己注射の開始年齢
　3）主要な関節の機能
4．検定
　自己注射の開始年齢と慢性関節障害の有無の関係
　はフィッシャーの直接確率計算法（危険率5％）に
　より検定した。
rv結果
　自己注射の有無と開始年齢により4群に分類した。
（表1）
　各群の患者における血友病の重症度を調べると、1
群では重症者がやや多い。4群（非自己注射群）は中等
症、軽症が多い。
　1群15名、2群18名、3群ll名、4群12名で、平均年
齢はそれぞれ28．7歳、35．9歳、44．2歳、42．4歳であった。
全患者での障害頻度の高い関節は、足関節（右53．6％、
左57．1％）、膝関節（右53．6％、左429％）、三関節（右46．4％、
左44．6％）であった。（図1、2）
　自己注射療法の効果を1群と2群の関節障害の有無
について検定した結果、1度の障害の発生は1群
（86．7％）と2群（83．3％）の両群に差を認めなかったが、
2度については1群（26．6％）は2群（80．0％）より有意
に少なかった。（表2、3、図3）
V考察
　重度の関節障害の発生を防ぐ治療効果は15歳未満で
自己注射を開始した群の方が15歳以上30歳未満で開始
した群よりも高かった。この結果から、血友病の自己
注射療法は15歳未満のなるべく早期に開始することが
望ましいと考えられた。
Wおわりに
　血友病患者にとって、繰り返す出血の結果に生じる
関節障害は、関節の可動域を制限して日常生活を困難
にさせている。当外来では今回の調査によって、関節
症を防ぐためにも、早期からの自己注射療法（家庭療
法）を勧めている。しかし、小児に対して静脈内注射の
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指導をするには、多くの時間とマンパワーを必要とし、
外来の時間内ではなかなか思うように進まないのが現
状である。注射手技はもちろんのこと、疾患の理解や
それぞれの出血症状への対応方法、血液凝固因子製剤
の管理方法など、安全に自己注射療法を行うためには
様々な内容を理解する必要がある。
　国内では、2歳未満からの家庭療法に成功している
施設もあり、その試行錯誤の末に成功した経緯なども
参考にしたうえで、正確に指導できるよう一層努力し
ていきたい。
　本研究は2004年10月、第26回世界血友病国際会議において発
表したものである。
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資料1 　関節の状態について調査のお願い
東京医科大学臨床病理科　福武　勝幸
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　関節障害の実態を調査し、整
形外科的治療の必要性や、自己
注射による効果などついて検
討し、今後の治療に役立てると
ともに、学会などで報告して理
解を広めたいと考えておりま
す。また、この結果はカルテ内
に保存し、日常の診療にも利用
させていただきます。
　現在の関節機能の状態と自
己注射をされている方は開始
時期についてお教えください。
ご協力いただきました方のプ
ライバシーは厳重に保護いた
します。また、ご協力いただけ
ない場合でも、当院での治療に
ついて不利になることは一切
ありません。
自己注射実施の有無　　あり　なし
自己注射開始時期＿＿＿＿＿齪圭
2
0：異常なし
1：少し動きが悪い
2：非常に動きが悪い
よく出血するところは丸で
囲んでください。
お名前 （プライバシーは厳重に保護いたします。）
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表1　自己注射の開始年齢と因子活性
開始年齢
凝固因子活性（％）
分類
＜1 1－5 5〈＝
1群 15歳未満 8人 7人 0人
2i群 15以上30未満 7人 10人 1人
3群 30歳以上 4人 7人 0人
4群 非自己注射 2人 9人 1人
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表2　1度（軽度）障害の有無　1群と2群の比較
なし あり 合計
1群 2 　13i86．7％） 15
2群 3 　15i83．3％） 18
合計 5 28 33
表3　2度（高度）障害の有無　1群と2群間の比較
なし あり 合計
1群 11 　4＊i26．6％） 15
2群 6 12＊i66．6％） 18
合計 17 16 33
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